Manifestations les plus graves d'emblee 
revelatrices d’un lupus systemique 


L es atteintes organiques du 
lupus erythemateux syste- 
mique, dont chacune peut 
inaugurer la maladie, sont multiples 
et s’associent ou se succedent 
diversement dans le temps. On 
oppose schematiquement des for- 
mes benignes, ambulatoires, prin- 
cipalement cutaneo-articulaires, et 
des formes viscerates plus graves 
qui necessitent generalement le 
recours a un traitement immuno- 
suppresseur. 

Les manifestations revelatrices les 
plus graves d’emblee sont princi- 
palement I’atteinte renale et I’at- 
teinte neurologique. 

L’atteinte renale revet une impor- 
tance pronostique majeure et cons- 
titue encore une cause importante 
de deces. Elle inaugure le lupus 
systemique dans 3 a 6 % des cas, 
et survient plus particulierement 
chez les patients les plus jeunes, de 
sexe masculin et chez les non- 
Caucasiens. La recherche reguliere 
de proteinurie et d’hematurie et la 
surveillance de la creatininemie 
sont indispensables au cours du 
lupus. L’existence d’une de ces ano- 
malies implique la realisation d’une 
biopsie renale. La classification 
histologique etablie par \' Interna- 
tional Society of Nephrology/Renal 
Pathology Society (ISN/RPS) dis- 
tingue 6 atteintes differentes. Les 
glomerulonephrites proliferatives 
focale ou diffuse (type III ou IV) sont 
les plus frequentes et les plus 
graves 1 et justifient un traitement 
par corticoides a forte dose et un 
immunosuppresseur. Le traitement 
est souvent efficace meme en cas 
de lesions tres actives. 


Les manifestations neurolo- 
giques du lupus sont extremement 
heterogenes dans leur expression 
clinique. Parmi les atteintes cen- 
trales les plus severes, on distin- 
gue: 

- les crises comitiales (15 %) de 
tous types, depourvues de signifi- 
cation pejorative quand elles sont 
isolees (associees a la presence des 
anticorps antiphospholipides); 

- les manifestations focales domi- 
nees par les accidents vasculaires 
cerebraux constitues ou transitoi- 
res, essentiellement ischemiques 
et fortement associes a la presence 
d’anticorps antiphospholipides ; 2 en 
I’absence de traitement, ils corn- 
portent un risque majeur de reci- 
dive a court ou moyen terme; 

- les manifestations diffuses ; trou- 
bles mnesiques et cognitifs fre- 
quents mais generalement mineurs, 
troubles de conscience d’impor- 
tance variable. 

De nombreux syndromes psy- 
chiatriques ont ete rapportes au 
cours du lupus systemique et peu- 
vent reveler la maladie. L’expres- 
sion psychiatrique la plus typique 
peut associer syndrome delirant et 
syndrome confusionnel chez un 
sujet jeune ayant eventuellement 
d’autres signes de poussee lupique. 
Des syndromes catatoniques, des 
troubles de la personnalite et des 
troubles obsessionnels compulsifs 
ont ete egalement decrits. Une 
eventuelle induction du lupus par 
les traitements psychotropes, en 
particulier phenothiazines, est evo- 
quee quand les troubles psychiques 
precedent de longue date les autres 
manifestations du lupus. Attribuer 


des troubles psychiatriques au 
lupus peut etre difficile, en parti- 
culier lorsque les symptomes sont 
isoles. 

Une pericardite, parfois revelatrice, 
est signalee chez 20 a 40 % des 
patients. Cependant, latamponnade 
et le passage a la constriction sont 
rares. L’atteinte myocardique du 
lupus se traduit par une insuffisance 
cardiaque congestive et par des 
troubles du rythme ou de la conduc- 
tion. Son pronostic peut etre redou- 
table. Les lesions valvulaires, avec 
I’endocardite de Libman-Sacks, 
exposent a diverses complications : 
degradation hemodynamique (sur- 
tout insuffisance mitrale ou aor- 
tique), greffe oslerienne, et throm- 
bose valvulaire source d’embolies 
arterielles. Enfin, I’insuffisance coro- 
narienne, liee a I’atherosclerose 
acceleree observee au cours du 
lupus, doit systematiquement etre 
evoquee devant toute douleur tho- 
racique, en raison de son pronos- 
tic pejoratif. L’atteinte cardiovas- 
culaire reste actuellement I’une des 
principales causes de mortalite au 
cours du lupus systemique. 3 
Les manifestations pulmonaires 
parenchymateuses, en particulier 
la pneumopathie lupique aigue et 
I’hemorragie intra-alveolaire sont 
rares, mais peuvent conduire en 
reanimation devant un tableau de 
detresse respiratoire aigue. 1 Les 
autres complications sont infec- 
tieuses du fait de I’immunodepres- 
sion et thromboemboliques dans 
le cadre d’un syndrome des anti- 
phospholipides. 

Les manifestations digestives, en 

particulier la pancreatite aigue, pou- 


vant survenir au cours d’une pous- 
see lupique inaugurate (notamment 
chez I’enfant), ainsi que I’enterite 
ou « vascularite » mesenterique 
lupique, peuvent etre revelatrices 
de la maladie. 

Enfin, le syndrome catastrophique 

des antiphospholipides est carac- 
terise par I’apparition et I’extension 
rapide de thromboses a predo- 
minance microcirculatoire. En 
quelques jours s’installe un tableau 
de defaillance multiviscerale pou- 
vant associer une atteinte renale 
avec hypertension arterielle severe, 
une atteinte neurologique centrale, 
une myocardiopathie, une detresse 
cardiorespiratoire et des manifes- 
tations digestives ou cutanees. Le 
syndrome catastrophique com- 
plique moins de 1 % des cas de 
syndrome des antiphospholipides, 
qu’ils soient primaires ou associes 
a un lupus, mais il peut etre inau- 
gural et revelateur de ce syndrome 
dans pres de 50 % des cas. 5 • 
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